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RESUMO: Obijetivos: Avaliar a corregao cirurgica em pacientes adultos portadores de ano-
malia de Ebstein, utilizando uma variagdo técnica para corregdo da insuficiéncia tricuspide.

Casuistica e Métodos: Entre janeiro de 1990 e marco de 2001, seis pacientes adultos foram
submetidos a corregao cirdrgica com uma variagao da técnica apresentada por Carpentier. A
idade variou de 18 a 34 anos. Todos se apresentavam em classe funcional Il ou IV (NYHA), com
piora da cianose ou arritmias freqlentes. Em quatro pacientes a valva tricuspide era do tipo B e
em dois do tipo A (Carpentier), quatro apresentavam comunicagao interatrial (CIA) associada. O
hematdcrito variou de 33% a 68%. O indice cardiaco variou de 0.47 a 0.88. A fracao de ejegcao do
ventriculo esquerdo variou de 50% a 80%.

Resultados: Nao se registrou 6ébitos no periodo hospitalar. Um paciente foi reoperado por
sangramento no poés-operatério imediato. Em dois pacientes ocorreram derrames pericardicos
de repeticao. Foi registrado um o6bito no 14° més de pds-operatédrio por morte subita. Os pacien-
tes foram seguidos por um periodo de 10 a 108 meses. Quatro encontram-se em classe funcio-
nal | e um encontra-se em classe funcional Il (NYHA). O ecocardiograma no pds-operatorio
imediato e na ultima avaliagdo mostra insuficiéncia tricispide discreta ou moderada em quatro e
importante em um paciente.

Conclusao: Apesar do pequeno numero de pacientes nesta série, a modificagcdo técnica
cumpriu o seu papel, com a melhora clinica e funcional dos pacientes tratados em até nove anos
de seguimento.

DESCRITORES: Anomalia de Ebstein, cirurgia. Cardiopatias congénitas, cirurgia. Valva
tricispide, cirurgia.
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A anomalia de Ebstein € uma ma formacao de
valva tricuspide, rara, ocorrendo em cerca de 1% de
todas as cardiopatias congénitas (. Na maioria dos
casos, os folhetos posterior e septal da valva apre-
sentam-se inseridos anormalmente no interior do
ventriculo direito, tornando a cavidade ventricular
atrializada @, provocando freqlientemente aumento da
cavidade atrial, insuficiéncia tricispide e disfuncao
ventricular direita.

O quadro clinico é caracterizado por dispnéia,
cianose, arritmias, cardiomegalia e insuficiéncia
ventricular direita, que se manifestam em intensidade
e periodos variaveis no curso da doenca.

O tratamento da anomalia de Ebstein é eminente-
mente cirdrgico e consiste na correcao da disfuncao
valvar e correcéo dos defeitos associados quando co-
existam. Atualmente, o defeito valvar é corrigido atra-
vés de plastias e ou substituicdo valvar com ou sem
plicatura longitudinal da porcéo atrializada do

ventriculo direito, cujos resultados nao sao uniformes
(3-16)

O objetivo do presente trabalho é avaliar os resul-
tados obtidos com uma variagcao técnica de plastia
da valva tricuspide, tomando-se por base a técnica
utilizada por Carpentier ®. Nesta variagao técnica é
realizada a desinsercdo anular da metade do folheto
anterior e sua re-insercdo com rotagao horaria, apos
se proceder a plicatura longitudinal da parede
ventricular atrializada, sem a resseccdo em cunha
desta parede e redugao da circunferéncia do orificio
atriventricular direito, fazendo-se uma anuloplastia sem
protese. Este procedimento foi utilizado em 6 pacien-
tes adultos a partir de 1990.

CASUISTICA E METODOS

Pacientes

Entre janeiro de 1990 e marco de 2001, seis paci-
entes adultos portadores de anomalia de Ebstein fo-
ram submetidos a corregao cirdrgica no Servigo de

Cirurgia Cardiovascular e Toracica do Real Hospital
Portugués de Beneficéncia em PE. Quatro pacientes
eram do sexo masculino e dois do sexo feminino. A
idade variou de 18 a 34 anos (média 23,3 anos). Cin-
co eram portadores de comunicacdo interatrial asso-
ciada, todos tinham insuficiéncia tricuspide importan-
te e aumento do atrio direito. Trés pacientes apresen-
tavam fibrilacdo atrial preoperatoriamente, dois, ritmo
sinusal e um, bloqueio atrioventricular do segundo
grau. O diagnodstico foi estabelecido por
ecocardiograma e cateterismo cardiaco.

A indicacao cirurgica se baseou na piora da clas-
se funcional para Ill ou IV (New York Heart
Association), aumento da cianose e aparecimento de
arritmias frequientes. O hematdcrito variou entre 33%
e 68% (média 42%), o indice cardiaco variou de 0.47
e 0.88, a fragao de ejecao de ventriculo esquerdo va-
riou de 50% a 80% (Mm=60% + 10%) (1mm) - Tabela 1.

Técnica Operatdria

Toracotomia por esternotomia longitudinal, insta-
lacao da circulagao extracorpérea com perfusdao na
raiz da aorta e canulagdo de ambas as veias cavas,
hipotermia moderada, protegcdo miocardica com
cardioplegia anterégrada sanglinea a cada vinte mi-
nutos, complementada com soro gelado na cavidade
pericardica. Atriotomia direita ampla, no sentido cranio-
caudal e andlise da valva tricuspide. Em quatro paci-
entes a valva tricuspide era do tipo B e dois pacientes
portadores do tipo A, segundo a classificacao de
CARPENTIER et al. ©.

O procedimento de corregao cirurgica utilizado é
uma variagéo da técnica descrita por CARPENTIER
et al. ®, onde é feita a desinsercdo anular da metade
do folheto anterior. Nao é feita a exciséo de uma faixa
muscular da zona atrializada do ventriculo direito.
Realiza-se a plicatura longitudinal da por¢éo atrializada
do ventriculo e uma anuloplastia com sutura com fio

TABELA 1. CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS, ACHADOS E SINTOMAS EM 6 PACIENTES PORTADORES
DE ANOMALIA DE EBSTEIN SUBMETIDOS A PLASTIA TRICUSPIDE

Nimero Idade Sexo Data Seguimento Classe Ritmo Pré- Defeito
Paciente Operacgao (meses) Funcional operatoério associado
1 36 M 8/1/90 108 \Y) FA CIA
2 18 M 16/4/92 Obito 14° \Y) SIN CIA
3 18 F 18/7/93 98 1l FA CIA
4 20 M 10/9/95 12 \Y) BAVII CIA

5 24 F 24/3/99 30 \Y) SIN -
6 24 M 6/1/01 8 1l FA CIA

M-masculino; F-feminino; FA- fibrilagcao atrial; SIN- sinusal; BAVII- bloqueio atrioventricular do segundo grau; CIA- comunicacao interatrial.
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de Ethibond 2-0, que tem a finalidade de diminuir o
orificio atrioventricular e, por fim, procede-se a
reinsercdo da metade do folheto anterior, deslocan-
do-0 no sentido horario (Figura 1). Nos casos onde
houve associacdo com comunicagao interatrial, pre-
sente em cinco pacientes, foi realizada
atriosseptoplastia com auxilio de um enxerto de
pericardio bovino. Atriorrafia direita foi realizada antes
do despincamento da aorta. Normalizados os
batimentos cardiacos, a temperatura corporal a 37° e
a volemia, a circulagédo extracorpérea (CEC) é inter-
rompida. As canulas sao retiradas e apds revisdo da
hemostasia, realiza-se o fechamento do térax por

planos (Tabela 2).
RESULTADOS

Nao foram registrados 6bitos no periodo hospita-
lar nesta série de seis pacientes submetidos a plastia da
valva trictspide com esta modificagéo técnica. Um paci-
ente foi reoperado no pds-operatdrio imediato por
sangramento e em dois pacientes ocorreu derrame
pericardico de repeticdo que necessitou a realizagdo de
janela pericérdica no periodo hospitalar. Foi registrado um
6bito no 14° més de pds-operatdrio por morte subita.

ESQUEMATIZAGCAO DAS MODIFICAGOES TECNICAS DA PLASTIA VALVAR TRICUSPIDE

Fig. 1 - A =folheto anterior; S = folheto septal; PAVD = por¢éo atrializada do VD. Fig. 2 — Desinsercéo
do folheto anterior. Fig. 3 — Plicatura longitudinal da PAVD. Fig. 4 — Plicatura longitudinal, diminui¢cao do
anel valvar. Fig. 5 — Anuloplastia do folheto anterior. Fig. 6 — Reinsercédo do folheto anterior - aspecto

final.

TABELA 2. ACHADOS INTRAOPERATORIOS EM 6 PACIENTES PORTADORES DE ANOMALIA
DE EBSTEIN SUBMETIDOS A PLASTIA DA VALVA TRICUSPIDE

Numero Tipo valvar pela
Paciente classificacao de
Carpentier

1 A

2 B

3 A

4 B

5 B

6 B

Reconstituicao

Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel
Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel
Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel
Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel
Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel
Plicatura longitudinal+
anuloplastia sem anel

Correcao do
defeito associado

CIA + enxerto PB
CIA + enxerto PB
CIA + enxerto PB

CIA + enxerto PB

CIA + enxerto PB

CIA —comunicacao interatrial; PB — pericardio bovino.
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Cinco pacientes foram seguidos clinicamente por
um periodo de 10 a 108 meses. A curva actuarial de
sobrevida em um ano foi de 100% e 83.3% + 5,6% em 9
anos. Quatro pacientes encontram-se em classe funcio-
nal Ill ou IV da New York Heart Association e 1 encontra-
se em classe funcional Il (NYHA) - (Tabela 1).

O ecocardiograma transtoracico no momento da
alta, apés um ano e na ultima avaliagdo, mostrou que
quatro pacientes apresentam insuficiéncia tricuspide dis-
creta ou moderada e um apresenta insuficiéncia impor-
tante, porém mantém-se em classe funcional Il (NYHA).

O indice cardiotoracico regrediu em quatro (80%)
dos cinco pacientes em seguimento. Trés mantém-se
em ritmo sinusal, um em ritmo juncional e um em fibrilacao
atrial. Nenhum episddio de arritmia supraventricular foi
diagnosticado.

Nao houve alteracao significativa da fragdo de ejecao
do ventriculo esquerdo nos periodos pré-operatério e no
seguimento apos a corregao (60% + 10% X 59% + 8%).

COMENTARIOS

Uma modificacao técnica de plastia da valva
tricispide na corregao da anomalia de Ebstein, tomando
por base a técnica descrita por CARPENTIER et al. ®, foi
realizada em seis pacientes adultos. Em principio, as
técnicas de plastia descritas na literatura estao sempre
na dependéncia do tamanho e da mobilidade do folheto
anterior (1019),

A multiplicidade de apresentacéo do defeito valvar deu
origem a uma classificagdo anatdmica da valva tricispide
malformada, proposta por CARPENTIER et al. ® em qua-
tro tipos: A, B, C e D. O tipo A refere-se a casos onde ha
médio a moderado deslocamento da origem dos folhetos

septal e posterior, havendo preservacao da cavidade
trabeculada do ventriculo direito com pequena area
atrializada. No tipo B a relagao é invertida. Ha4 uma gran-
de cavidade atrializada e um pequeno ventriculo contratil.
Contudo, em ambos os tipos, o folheto anterior € grande
e com boa mobilidade. No tipo C, o folheto anterior tem
uma mobilidade limitada, por aderéncia a parede anterior
do ventriculo direito, por bandas fibrosas e ou cordas
andmalas. O tipo D é chamado de saco tricuspide (9, é
descrito em casos onde, praticamente, o interior do
ventriculo direito é revestido por restos fibrosos da valva
tricuspide.

De acordo com esta classificacdo, dois dos paci-
entes operados eram do tipo A e quatro eram do tipo B. A
modificacdo técnica aplicada acrescenta a ndo excisao
cirurgica de parte da zona atrializada do ventriculo direito,
a realizacao de uma anuloplastia por sutura de % do anel
posterior da valva tricispide, com a finalidade de diminuir
o orificio atrioventricular. Além disso, a plicatura longitudi-
nal da parede atrializada do ventriculo direito, descrita an-
teriormente por DANIELSON et al. (@, e, finalmente, o
reimplante da metade do folheto anterior previamente
desinserido, originalmente descrito por CARPENTIER et
al. ©,

Os resultados obtidos nesta pequena série de
pacientes, apos um seguimento de 9 a 108 meses,
sao semelhantes aos encontrados na literatura, con-
firmando que a modificacao técnica cumpriu sua
finalidade de corrigir a insuficiéncia tricispide sem
trazer transtornos clinicos aos pacientes, oferecen-
do bons resultados e pequenos riscos. Evidentemen-
te, faz-se necessario a utilizacdo da técnica em sé-
ries maiores, com seguimento clinico prolongado.
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ABSTRACT: Purpose: To value the surgical treatment of adult patients with Ebstein’s anomaly,
using a Carpentier's modified repair technique.

Material and Methods: Between January 1990 and March 2001 six adult patients with
Ebstein’s anomaly were treated using a modification of Carpentier’s repair technique, four were
males and two were females, ages ranging from 18 to 34 years (Mean 23.3 years), all were in
Functional Class Ill or IV (NYHA), with increased cyanoses and frequent rhythm disturbance.
Four patients had an associated atrioventricular septal defect; in four patients the tricuspid valve
was Carpentier’s type B and two type A and all were able to benefit from this conservative technique.

Results: There were not hospital deaths and one patient died 14° months after surgery in this
series. Actuarial survival was 83.3% in 9 years. Four patients are in Functional Class | and one in
Functional Class Il (NYHA). Echocardiography and Doppler studies demonstrated a normal shape
of right ventricle and good tricuspid valve function in four patients and one has moderate tricuspid
regurgitation but still in Functional Class Il (NYHA).

Conclusion: Although the small number of patients in this series, the modification of Carpentier’s
repair technique in adult patients was efficient, reproducible and improved the preoperative status
with regard to functional class, tricuspid regurgitation cyanoses and rhythm disturbance.

DESCRIPTORS: Ebstein’s Anomaly, surgery. Heart defects, congenital, surgery. Tricuspid
valve, surgery.
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